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Lokalisierte Sklerodermie 
(Morphea) im Kindesalter
Die lokalisierte Sklerodermie (LS) 
oder Morphea ist eine sklerosierende 
Bindegewebserkrankung der Haut, 
bei der tiefere Gewebe wie Subkutis, 
Muskulatur und Knochen mitbetrof-
fen sein können. Wenn auch insge-
samt relativ selten, beginnt diese Er-
krankung typischerweise im Kindes-
alter und bleibt oft lange – Monate 
bis Jahre – unerkannt. Da die LS be-
sonders während des Körperwachs-
tums schwerwiegende funktionelle 
und ästhetische Komplikationen mit 
sich bringt, sollte sie so früh wie mög-
lich erkannt und adäquat behandelt 
werden.
Einführung und Epidemiologie
Der Begriff Sklerodermie umfasst eine 
Gruppe von unterschiedlichen fibrosie-
renden Erkrankungen. Die LS muss von 
der systemischen Sklerose (oder systemi-
schen Sklerodermie) abgegrenzt werden, 
denn Symptome wie Raynaud-Phäno-
men, Sklerodaktylie und Nagelfalzkapil-
larveränderungen fehlen und eine Betei-
ligung der inneren Organe kommt prin-
zipiell nicht vor [1]. Durch Kollagenver-
mehrung entsteht bei der LS eine Ver-
härtung und Verdickung der Haut. Klas-
sischerweise verläuft die Erkrankung in 
3 Stadien: 
F		Entzündung,
F		Fibrose/Sklerose und
F		Atrophie [2].
Häufig wird die LS als benigne, selbstli-
mitierte Hauterkrankung betrachtet. Ins-
besondere im Kindesalter sind jedoch 
oft tiefer liegende Strukturen wie Subku-
tis, Muskulatur, Knochen und bei Läsio-
nen am Kopf sogar das zentrale Nerven-
system mitbetroffen. Neben dem Auftre-
ten von neurologischen Symptomen kön-
nen insbesondere bei Krankheitsaktivität 
während des Wachstums irreversible De-
formitäten mit bedeutenden funktionel-
len und ästhetischen Einbußen resultie-
ren [2].
Im Kindesalter ist die LS ca. 10- bis 12-
mal häufiger als die systemische Sklerose 
[3, 4]. Es gibt nur wenige epidemiologi-
sche Untersuchungen zur Häufigkeit der 
LS. Diese beschreiben eine Inzidenz von 
0,34–2,7/100.000 Personen [4, 5, 6]. Mäd-
Tab. 1 Klassifikation der lokalisierten Sklerodermie (LS; Morphea)a
Hauptform Subtyp Beschreibung
Zirkum-
skripter oder 
Plaquetyp
Oberflächlich Ovales oder rundliches, umschriebenes Areal mit Induration der Haut (bis Dermis), oft mit Pigmentverschiebungen und 
entzündlichen Veränderungen. Solitäre oder multiple Läsionen
Tief („profun-
da“)
Ovale oder rundliche, tief reichende Induration der Haut und Subkutis bis zur Faszie, gelegentlich auch Mitbeteiligung 
der Muskulatur. Lokalisierte subkutane Atrophie kann im Vordergrund stehen mit nur minimalen Hautveränderungen. 
Solitäre oder multiple Läsionen
Lineär Stamm/Extre-
mitäten
Lineäre/bandförmige Induration der Haut, Subkutis und manchmal Mitbeteiligung von darunterliegender Muskulatur 
und Knochen
Kopf  „En coup de sabre“: lineäre Induration oder Eindellung im Gesicht/an der Kopfhaut, manchmal inklusive Muskulatur 
und Knochen.
Parry-Romberg-Syndrom oder progressive hemifaziale Atrophie: ausgedehnter Gewebeverlust einer Gesichtshälfte, 
vorwiegend Subkutis, Muskulatur und Knochen betreffend. Die Haut selbst zeigt nur diskrete Veränderungen und 
bleibt beweglich
Generalisiert   Ausgedehnte, konfluierende, oft symmetrisch auftretende Induration und Entzündung der Haut und Subkutis, ggf. 
auch der Muskulatur. Eine systemische Sklerose muss ausgeschlossen werden
Pansklero-
tisch
  Zirkuläre Beteiligung von Extremitäten mit Fibrose und Sklerose der Haut, Subkutis, Muskulatur und Knochen. Kann 
ausgedehnte Areale des Körpers betreffen, im Unterschied zur systemischen Sklerose ohne Beteiligung innerer Organe
Gemischt   Kombination von 2 oder mehr der oben genannten Formen und Subtypen
aAdaptiert von Laxer RM et al. 2006 und basierend auf dem Konsensus der Pediatric Rheumatology European Society (2nd International Workshop on Juvenile Scleroderma, 
June 2004, Padua, Italy; [4]).
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chen sind 2- bis 3-mal häufiger betroffen 
als Knaben. Typischerweise beginnt die 
LS im Kindesalter, durchschnittlich im 
Alter von 7–10 Jahren, wobei der lineäre 
Subtyp bereits bei Geburt auftreten kann 
[4, 7, 8, 9]. Bei Erwachsenen beträgt das 
durchschnittliche Alter bei Erkrankungs-
beginn ca. 45 Jahre. Hier wird vorwiegend 
die LS vom Plaquetyp angetroffen, wäh-
rend im Kindesalter die lineäre Form am 
häufigsten vertreten ist [10].
Klinisches Spektrum 
und Klassifikation
Die LS manifestiert sich mit unterschied-
lichen Erscheinungsbildern, welche die 
aktuelle Klassifikation prägen. Die ver-
schiedenen Subtypen und deren klini-
schen Hauptmerkmale sind in .	Tab. 1 
aufgeführt [2]. Bei der zirkumskripten LS 
oder LS vom Plaquetyp finden sich klas-
sischerweise umschriebene rundliche bis 
ovale, indurierte Herde mit zentral elfen-
beinfarbenem, glänzendem Aspekt und 
peripher erythematösem Randsaum („Li-
lac-Ring“; .	Abb. 1). Dabei sind die Ver-
änderungen meist oberflächlich und be-
schränken sich auf die Haut und Subkutis. 
D	Die lineäre LS ist die bei Weitem 
häufigste Form im Kindesalter und 
somit von besonderer Bedeutung.
Es finden sich dabei einzelne oder meh-
rere, meist unilaterale, bandförmige Lä-
sionen entlang einer Extremität, am Kopf 
oder auch am Stamm. Neben Verände-
rungen der Haut und Subkutis sind meist 
darunterliegende Muskulatur und Kno-
chen betroffen (.	Abb. 2). Dieser Pro-
zess kann im Wachstum zu schwerwie-
genden Gelenkkontrakturen, -deformi-
täten, Arm- oder Beinlängendifferenz 
führen. Die lineäre LS am Kopf wird als 
„En-coup-de-sabre-Subtyp“ bezeich-
net, analog der Erscheinung einer „Sä-
belhiebverletzung“ mit lineärer Eindel-
lung im Gesicht (.	Abb. 3). Es können 
mehrere bandförmige „En-coup-de-sab-
re-Läsionen“ halbseitig am Kopf auftreten 
und eine hemifaziale Atrophie hervorru-
fen. Das Parry-Romberg-Syndrom, cha-
rakterisiert durch eine progressive hemi-
faziale Atrophie von Subkutis und Kno-
chen bei nur diskreten oder fehlenden 
Veränderungen der Haut, gehört im Sin-
ne einer schweren Verlaufsform ebenfalls 
zum Spektrum der „En-coup-de-sabre-
Variante“. Assoziierte Komplikationen 
der lineären LS am Kopf beinhalten eine 
vernarbende Alopezie (.	Abb. 4), Epilep-
sie (in ca. 13%), ZNS-Vaskulitis, Migräne/
Kopfschmerzen, Kiefer- und Zahnstel-
lungsanomalien sowie okuläre Verände-
rungen [2, 11]. Weitere, früher beschriebe-
ne LS-Formen wie bullöse Morphea oder 
Morphea guttata können als Varianten der 
in .	Tab. 1 aufgeführten Subtypen aufge-
fasst werden. Ebenfalls werden gelegent-
lich die Atrophodermia idiopathica et 
progressiva Pasini et Pierini und die eo-
sinophile Fasziitis der LS zugeordnet. Ge-
mischte Formen der LS sind bei ca. 15% 
der betroffenen Kinder zu finden [7].
Abb. 1 9 Aktive LS 
vom Plaquetyp am Ab-
domen mit zentral el-
fenbeinfarben glän-
zender Sklerose und 
peripher erythematö-
sem Randsaum. (Mit 
freundl. Genehmigung 
Medien & Medizin Ver-
lag MMV AG)
Abb. 2 8 Lineäre LS entlang eines Beines. Es 
besteht eine Bewegungseinschränkung des 
Sprunggelenks und der Großzehengelenke. (Mit 
freundl. Genehmigung Medien & Medizin Ver-
lag MMV AG)
Abb. 3 9 LS „en coup 
de sabre“ mit charakte-
ristischer lineärer Ein-
dellung in Stirnmit-
te und V-förmig bi-
lateral der Mittelli-
nie. Zu beachten sind 
die Atrophie von Haut 
und Subkutis mit da-
durch verstärkter Ve-
nenzeichnung und der 
partielle Verlust der 
Augenbraue links
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Ursache und Pathogenese
Die genaue Ursache der LS ist bis heute 
unklar. Es ist davon auszugehen, dass die 
LS auf dem Boden einer genetischen Prä-
disposition unter Einwirkung von Trig-
gerfaktoren entsteht und die beobachte-
ten Autoantikörper und Zytokinverände-
rungen sekundären Epiphänomenen ent-
sprechen. Für eine Autoimmunhypothe-
se spricht die Tatsache, dass in den Fami-
lien gehäuft Autoimmunerkrankungen 
vorkommen, bei ca. 40% der betroffenen 
Kinder positive antinukleäre Antikörper 
vorhanden sind und histologisch Immun-
globulin- und Komplementablagerungen 
gefunden werden können [2]. Die Tatsa-
che, dass eine LS familiär gehäuft auftre-
ten und bereits bei Geburt manifest sein 
kann, legt einen genetischen Hintergrund 
nahe. Kürzlich konnte gezeigt werden, 
dass die lineäre LS entlang den Blaschko-
Linien verläuft, was für ein zugrunde lie-
gendes genetisches Mosaik spricht [12]. 
Des Weiteren wird die Rolle eines Mikro-
chimerismus (In-utero-Transfer von feta-
len Zellen zur Mutter oder von mütterli-
chen Zellen zum Fetus) in der Pathogene-
se der LS – wie auch von sklerosierenden 
Erkrankungen im Allgemeinen – unter-
sucht.
» Die LS entsteht vermutlich 
auf dem Boden einer genetischen 
Prädisposition unter Einwirkung 
von Triggerfaktoren
Als externe Triggerfaktoren sind virale 
und bakterielle Infektionen (insbesondere 
Borrelien), Traumata, Impfungen/Injek-
tionen, Bestrahlung, endokrine Störun-
gen und hormonelle Faktoren beschrie-
ben. Die Diskussion um die kausale Rolle 
von Borrelien ist nicht abgeschlossen, was 
nicht zuletzt an den heterogenen Unter-
suchungsmethoden zum Nachweis einer 
Borrelieninfektion liegt. Untersuchun-
gen mit positivem Nachweis von Borre-
lien bei LS stammen fast ausschließlich 
aus Europa. Mit neuen Methoden wie die 
der „focus-floating micros copy“ (FFM) 
wurde eine hohe Prävalenz von Borre-
lien in LS-Gewebe beschrieben. Nachfol-
gende Studien konnten diese Ergebnisse 
jedoch nicht bestätigen, und gemäß der 
persönlichen Erfahrung der Autorin die-
ses Beitrags spielen Borrelieninfektionen 
bei der LS im Kindesalter keine relevan-
te Rolle [13]. Nach Bestrahlung bei Mam-
makarzinom wird das Auftreten einer LS 
mit einer Wahrscheinlichkeit von 1:500 
beschrieben, meist innerhalb eines Jahres 
nach Beendigung der Radiatio [14].
Wie lässt sich die lokalisierte 
Sklerodermie im Kindesalter 
frühzeitig erkennen?
Das Frühstadium der LS kann sich kli-
nisch sehr unterschiedlich manifestie-
ren, was eine frühe Diagnose dieser ins-
gesamt seltenen Krankheit zusätzlich er-
schwert. Eine kürzliche Untersuchung be-
schreibt eine mittlere Erkrankungsdauer 
von 11 (2 bis 79) Monaten bis zur korrek-
ten Diagnosestellung im Kindesalter [15]. 
Insbesondere für Kinder- und Hausärz-
te ist die LS oft eine unbekannte Entität, 
bietet aber auch für Dermatologen immer 
wieder diagnostische Schwierigkeiten. Je 
nach Erscheinungsbild werden die ersten 
klinischen Zeichen z. B. als Hautinfektion, 
Ekzem, Hämatom, Naevus flammeus 
oder Narbe fehlinterpretiert [15]. Häufig 
präsentiert sich im Frühstadium eine ery-
thematöse Makula oder flache Plaque, im 
Gesicht manchmal mit feinen Teleangiek-
tasien. Daraus entsteht meist relativ rasch 
eine weiß-gelbliche Plaque mit erythema-
tös lividem Randsaum. Manchmal ent-
wickelt sich die LS auch schleichend und 
ohne fassbare klinische Entzündungszei-
chen, d. h., die erythematösen Hautver-
änderungen sind diskret oder fehlen voll-
ständig. In diesen Fällen bemerken die El-
tern eine blaubräunliche Verfärbung der 
Haut und das Durchscheinen von Venen 
aufgrund der entstandenen Atrophie und 
Oberächliche Iokalisierte
Sklerodermie
(Plaque-TYP)
Tiefreichende lokalisierte Sklerodermie
(lineär, profunda, generalisiert,
pansklerotisch, gemischt)
Systemisch:
Kortikosteroide und Methotrexat
Systemisch:
Mycophenolatmofetil
Phototherapie:
- UVA1
- UVBnb
- Tacrolimus
Topisch:
- Kortikosteroid
- Calcipotriol
solitär multipel
bei fehlendem Ansprechen
Abb. 5 8 Vereinfachter Therapiealgorithmus bei aktiver lokalisierter Sklerodermie (Morphea) im Kin-
desalter. nb „narrow band“
Abb. 4 8 LS „en coup de sabre“ mit vernarben-
der Alopezie der Kopfhaut
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Die lokalisierte (oder zirkumskripte) Sklero-
dermie (LS) oder Morphea ist eine sklerosie-
rende Bindegewebserkrankung der Haut, die 
auch darunterliegende Gewebe wie Subkutis, 
Muskulatur und Skelett betreffen kann. Vie-
le Patienten weisen extrakutane Symptome 
und antinukleäre Antikörper auf. Ein Über-
gang in eine systemische Sklerose wird je-
doch nicht beobachtet. Die LS beginnt oft im 
Kindesalter und zeigt ein breites klinisches 
Spektrum. Der lineäre Subtyp ist dabei die 
häufigste Form und zeichnet sich durch Pro-
gredienz und ein erhebliches Komplikations-
risiko aus. Die Erkrankung kann über Jahre 
fortschreiten und insbesondere während des 
Körperwachstums zu schweren funktionellen 
und ästhetischen Einbußen führen. Die Ursa-
che der LS ist nicht geklärt. Ein genetischer 
Hintergrund wird vermutet, und Triggerfakto-
ren wie Traumen, Impfungen und Infektionen 
werden diskutiert, die sekundäre Immunphä-
nomene auslösen. Die LS bleibt oft lange un-
erkannt, was zu einer Therapieverzögerung 
führt. Für die progrediente (meist lineäre) LS 
ist heute die Kombination von systemischen 
Kortikosteroiden und Methotrexat die Thera-
pie der Wahl, während für oberflächliche lo-
kalisierte Formen bei Jugendlichen die Licht-
therapie (UVA-1 oder „UVB-narrow band“) ge-
eignet ist.
Schlüsselwörter
Morphea · Zirkumskripte/lokalisierte  
Sklerodermie · Sklerodermie en coup de  
sabre · Parry-Romberg-Syndrom ·  
Methotrexat
Localized scleroderma (morphea) in childhood
Abstract
Localized scleroderma or morphea is a scle-
rosing connective tissue disease of the skin, 
which may affect underlying tissues such as 
subcutis, muscle and bone. Many patients 
show extracutaneous symptoms and antinu-
clear antibodies, however, secondary trans-
formation into systemic sclerosis does not oc-
cur. Localized scleroderma usually begins in 
childhood with a wide variation in its clinical 
spectrum. The linear variant is the most com-
mon subtype in children, associated with a 
progressive course and increased risk of com-
plications. The disease may progress over 
years and result in severe functional and cos-
metic disability. The etiology of localized 
scleroderma remains unknown. A genetic 
background is suspected, while triggers such 
as trauma, vaccinations and infections may 
lead to secondary immunologic phenome-
na. Localized scleroderma often remains un-
recognized for a long time, resulting in sub-
stantial delay in treatment. The combination 
of systemic corticosteroids and methotrexate 
has been established as first-line therapy for 
progressive (usually linear) disease, whereas 
phototherapy (UVA-1 or UVB-narrow band) is 
suitable for adolescents with superficial cir-
cumscribed subtypes.
Keywords
Morphea · Localized scleroderma ·  
Scleroderma en coup de saber ·  
Parry-Romberg syndrome · Methotrexate
postinflammatorischen Hyperpigmentie-
rung der Haut. 
D	Ein hilfreiches diagnostisches 
Frühzeichen ist der Verlust der 
Behaarung im betroffenen Areal.
Im Gesicht sind das je nach Lokalisation 
der partielle Verlust von Wimpern, Au-
genbrauen (.	Abb. 3) oder eine vernar-
bende Alopezie der Kopfhaut (.	Abb. 4). 
Da sich bei der LS oftmals früh eine be-
gleitende Atrophie des subkutanen Fett-
gewebes entwickelt, sollte bei der klini-
schen Untersuchung insbesondere auf 
Asymmetrie und Umfangsdifferenz (Ex-
tremitäten, Gesicht) geachtet werden. Die 
wichtigsten Differenzialdiagnosen der LS 
umfassen Granuloma anulare, Erythema 
chronicum migrans, fixe Arzneimittel-
reaktion, Tinea corporis, Lichen simplex 
chronicus, Lichen sclerosus et atrophicus 
und Naevus flammeus [2].
Extrakutane Manifestationen 
und Prognose
Extrakutane Symptome der LS sind v. a. 
bei der lineären Form relativ häufig und 
treten bei ca. 20% der Betroffenen auf 
[1]. Am häufigsten bestehen assoziier-
te Gelenkbeschwerden wie Arthritis/Ar-
thralgien und Kontrakturen, gefolgt von 
neurologischen Symptomen (Epilepsie, 
Migräne/Kopfschmerzen und ZNS-Vas-
kulitis/-Ischämien) sowie ophthalmolo-
gischen Komplikationen (insbesonde-
re Uveitis). Extrakutane Manifestationen 
korrelieren mit dem Nachweis von anti-
nukleären Antikörpern, Rheumafaktor 
und erhöhter Blutsenkungsreaktion/C-re-
aktivem Protein (CRP). Im Gegensatz zu 
erwachsenen Patienten mit LS sind assozi-
ierte Autoimmunerkrankungen eher sel-
ten (5 vs. 30%). Am häufigsten kommen 
Vitiligo, Alopecia areata, Diabetes melli-
tus Typ 1, Autoimmunthyreoiditis, perni-
ziöse Anämie und Lupus erythematodes 
vor [2].
Verlauf und Prognose der LS sind indi-
viduell sehr unterschiedlich und vom kli-
nischen Subtyp abhängig. 
D	Die LS vom Plaquetyp zeigt 
prinzipiell einen milderen Verlauf 
als die anderen Formen.
Üblicherweise ist die Krankheit während 
3 bis 6 Jahren aktiv und stoppt dann von 
selbst im Sinne eines „Ausbrennens“. Die 
aktive lineäre LS ist allerdings im Kindes-
alter oft rasch progredient, was während 
des Wachstums in funktionellen und kos-
metischen Einschränkungen resultiert. 
Nach einer inaktiven Phase von mehre-
ren Jahren kann es im Verlauf zu einer 
Reaktivierung der Erkrankung kommen. 
Eine kürzliche retrospektive Analyse aus 
Toronto fand insbesondere bei Patienten 
mit lineärem Subtyp in 28% ein Rezidiv 
innerhalb von 2 Jahren nach abgeschlos-
sener systemischer Therapie [16].
Diagnosestellung, Abklärungen 
und Monitoring
Die Diagnose wird vorwiegend anhand 
des klinischen Bildes gestellt. Zur Diag-
nosesicherung kann eine Hautbiopsie zur 
histologischen Untersuchung durchge-
führt werden. Frühe Formen einer LS wei-
sen histologisch ein perivaskuläres lym-
phohistiozytäres Entzündungsinfiltrat mit 
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einzelnen Plasmazellen und Eosinophi-
len in der Dermis auf. Im weiteren Ver-
lauf zeigt sich eine Verdickung der Kolla-
genfasern. In der Spätphase dominieren 
verdickte eosinophile Kollagenfaserbün-
del, der Verlust von Hautadnexstrukturen 
und eine atrophe Epidermis [2].
Laborchemisch empfiehlt sich bei Dia-
gnosestellung die Bestimmung von Blut-
bild (gelegentlich Eosinophilie), Leber- und 
Nierenwerten (im Hinblick auf eine allfäl-
lige Systemtherapie), antinukleären Anti-
körpern (in ca. 40% erhöht, v. a. beim li-
neären Subtyp), Schilddrüsenautoantikör-
pern und Magenparietalzellen-Autoanti-
körpern (Ausschluss assoziierter Autoim-
munerkrankungen). Eine MRT empfiehlt 
sich als Standarddiagnostik bei Läsionen 
am Kopf und am übrigen Körper bei Ver-
dacht auf Mitbeteiligung tieferer Strukturen 
wie Muskulatur und Gelenke [2]. Die Er-
fassung der Krankheitsaktivität im Verlauf 
ist für das Management von Patienten mit 
LS ein wichtiger, aber schwer zu beurtei-
lender Faktor. Die klinischen Aktivitätszei-
chen sind oft nur diskret ausgeprägt und 
Laborwerte zur Aktivitätsbeurteilung un-
geeignet. Hierfür wurden verschiedene kli-
nische Scores eingeführt und z. T. validiert, 
wie der Localized Scleroderma Skin Sever-
ity Index (LoSSI) und das Localized Scle-
roderma Cutaneous Assessment Tool (Lo-
SCAT; [17]). Mittels Ultraschall lassen sich 
v. a. strukturelle Veränderungen der Haut 
und Subkutis der LS darstellen. Es gibt eine 
Reihe von Arbeiten mit 10- bis 25-MHz-Ul-
traschallgeräten, die morphologische Kor-
relate zur klinischen Präsentation beschrei-
ben. Inwiefern diese Methode zur Detek-
tion von Krankheitsaktivität geeignet ist, 
bleibt derzeit offen. Während die Infrarot-
thermographie anfänglich als gute Methode 
für eine Aktivitätsmessung der LS postuliert 
wurde, haben Untersuchungen im Verlauf 
den Nutzen dieser Technik infrage gestellt. 
Insbesondere bei älteren, „ausgebrannten“ 
LS-Läsionen mit deutlicher Atrophie ergab 
die Thermographie zahlreiche falsch positi-
ve Resultate. Als objektive Methode haben 
wir in der Folge die kutane Blutflussmes-
sung mittels Laser-Doppler-Technik be-
schrieben. Diese Technik gehört allerdings 
bisher nicht zu den Routineuntersuchun-
gen im klinischen Alltag [17].
Therapie
Das Ziel der Behandlung besteht bei der 
LS darin, das Fortschreiten der Erkran-
kung zu stoppen, funktionelle und ästhe-
tische Probleme zu verhindern und die 
Gewebefibrose zurückzubilden. Eine rein 
topische Therapie empfiehlt sich heute im 
Kindesalter nur zur Behandlung der (sel-
teneren) oberflächlichen LS vom Plaque-
typ mit geringer Ausdehnung. Dazu kön-
nen primär stark wirksame Kortikoste-
roide eingesetzt werden, alternativ Cal-
cipotriol, Tacrolimus oder Imiquimod 
([2], .	Abb. 5). Für ausgedehnte Befunde 
einer Plaquetyp-LS (oder bei Kontraindi-
kationen einer systemischen Therapie bei 
den anderen LS-Formen) ist eine Licht-
therapie bei Adoleszenten sinnvoll. Ver-
gleichende Studien haben für die UVA-
1-Phototherapie die besten Resultate ge-
zeigt, allerdings ist diese Methode nur li-
mitiert verfügbar und relativ zeitaufwen-
dig. Alternativ kann die UVB-311-nm-
Phototherapie eingesetzt werden. Zwar 
ist die Bade-PUVA-Therapie insbeson-
dere für die akut entzündliche Phase der 
LS geeignet ([19, 20, 21], .	Abb. 5), wegen 
des Risikos speziell dieser Form der Licht-
therapie für die Entstehung maligner Me-
lanome sollte von der PUVA-Therapie bei 
Kindern und Jugendlichen jedoch gänz-
lich Abstand genommen werden. Auf-
grund möglicher Langzeiteffekte stellt die 
Lichttherapie vor der Pubertät eine Thera-
Abb. 6 9 LS „en coup de 
sabre“ im Gesicht links mit 
hypopigmentierten skle-
rotischen Arealen sowie 
bandförmiger linksseitiger 
Atrophie. a, c Vor Therapie-
beginn, b, d nach 10-mo-
natiger systemischer Thera-
pie (initial 2 Zyklen Methyl-
prednisolon-Pulstherapie, 
gefolgt von wöchentlicher 
Methotrexat-Gabe) mit fast 
vollständiger Rückbildung 
der Sklerose und Pigment-
verschiebung
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pieoption dar, die nur ausnahmsweise zur 
Anwendung kommen sollte.
»	Therapie der Wahl ist eine 
Kombination von systemischen 
Kortikosteroiden und niedrig 
dosiertem Methotrexat
Für die im Kindesalter vorherrschende, 
progrediente lineäre LS und alle anderen 
tiefer reichenden Formen stellt heute eine 
Kombination von systemischen Kortiko-
steroiden und niedrig dosiertem Metho-
trexat die Therapie der Wahl dar [2, 22, 23, 
24]. Die dazu publizierten Therapiesche-
mata beinhalten in der Regel eine Pulsthe-
rapie mit intravenösem Methylpredniso-
lon im Sinn einer antientzündlichen In-
duktion, gefolgt von einer Erhaltungsthe-
rapie mit wöchentlicher Methotrexat-Ga-
be (subkutan oder per os; .	Abb. 5). Die 
intravenöse Methylprednisolon-Puls-
therapie besteht aus einem Zyklus von 
30 mg/kg/Tag (maximal 500 mg/Tag) an 
3 aufeinanderfolgenden Tagen mit ein- 
oder mehrfacher Wiederholung im Ab-
stand von 1 bis 4 Wochen je nach Akti-
vität, Schweregrad und Ausmaß der ent-
zündlichen Veränderungen. Zusätzlich 
kann eine orale Kortikosteroidtherapie in 
ausschleichender Dosierung während 6 
bis 8 Wochen erfolgen (anfängliche Pred-
nisolon-Dosis: 0,5–1,0 mg/kg/Tag). Die 
Methotrexat-Therapie erfolgt in einer 
Dosierung von 15 mg/m2/Woche (maxi-
mal 25 mg/m2/Woche), begleitet von Fol-
säure 5 mg 1-mal wöchentlich (im Ab-
stand von mindestens 48 h zur Methotre-
xat-Einnahme). Mit dieser Therapie kann 
das Fortschreiten der Erkrankung auf-
gehalten und in den meisten Fällen eine 
deutliche Verbesserung des klinischen Er-
scheinungsbildes bei insgesamt guter Ver-
träglichkeit erreicht werden [22, 23, 24]. 
Bei frühzeitigem Einsatz dieser Therapie 
sind gewisse Hautveränderungen (Skle-
rose, Alopezie) sogar vollständig rever-
sibel (.	Abb. 6). Die Erhaltungstherapie 
mit Methotrexat wird für eine Dauer von 
mindestens 2 Jahren empfohlen respekti-
ve für mindestens 1 Jahr nach Nachweis 
der letzten Krankheitsaktivität [2, 22, 24]. 
Nach Therapieabschluss sind regelmäßige 
klinische Verlaufskontrollen notwendig, 
da, wie oben beschrieben, bei ca. einem 
Viertel der Patienten (insbesondere mit li-
neärer LS) innerhalb von 2 Jahren ein Re-
zidiv auftritt [16]. Bei fehlendem Anspre-
chen kann als Second-line-Therapie My-
cophenolatmofetil eingesetzt werden. Der 
Tyrosinkinaseinhibitor Imatinib wird der-
zeit zur Behandlung der LS erprobt.
Bei Kindern mit progressiver LS erfolgt 
eine adäquate systemische Therapie erst 
nach einer mittleren Erkrankungsdau-
er von 17 (2 bis 113) Monaten [15]. Leider 
kommt es immer wieder vor, dass Der-
matologen eine LS zwar richtig diagnosti-
zieren, von einer Systemtherapie bei Kin-
dern jedoch generell abraten. Dies erfolgt 
in der irrtümlichen Absicht, die Betroffe-
nen „zu schonen“, wodurch jedoch irre-
versible Folgen am wachsenden Skelett in 
Kauf genommen werden.
Die Abklärung und Behandlung von 
Kindern mit LS sollte durch Experten auf 
dem Gebiet der pädiatrischen Dermato-
logie erfolgen, je nach Manifestations-
form in Zusammenarbeit mit pädiatri-
schen Rheumatologen, Physiotherapeu-
ten, Kieferchirurgen, plastischen Chir-
urgen, Neurologen und Ophthalmolo-
gen. Insbesondere für Patienten mit „En-
coup-de-sabre-Typ“ der LS sind zusätzli-
che plastisch chirurgische Therapien wie 
Narbenkorrektur, autologe Fetttransplan-
tation und Einsatz von Fillern von Bedeu-
tung.
Fazit für die Praxis
F		Die Diagnose einer lokalisierten Skle-
rodermie oder Morphea sollte bei Kin-
dern mit folgenden Hautveränderun-
gen in Erwägung gezogen werden: 
nicht abheilende Makula oder Plaque 
mit Erythem, Teleangiektasien, Hy-
per- oder Hypopigmentierungen, In-
duration/Sklerosierung („elfenbein-
farbene Verhärtung“), Eindellung/
Atrophie, Umfangsabnahme einer Ex-
tremität, vernarbende Alopezie und 
lokalisierter Verlust der Behaarung 
(inklusive Wimpern, Augenbrauen).
F		Bei klinischem Verdacht auf LS ist eine 
unverzügliche weitere spezialärztli-
che Abklärung in die Wege zu leiten.
F		Es stehen heute effiziente Therapien 
für den Einsatz im Kindesalter zur 
Verfügung, durch die das Fortschrei-
ten der Erkrankung aufgehalten und 
schwerwiegende Folgen verhindert 
werden können.
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In eigener Sache
3. Springer Award  
Gefäßmedizin 2012
Jetzt einreichen! Brückenschlag von experimentellen 
Ergebnissen zum klinischen Nutzen wird ausgezeichnet
Die Gefäßchirurgie ist ein Wachstumsfach 
mit zunehmender Bedeutung im Gesamt-
konzept der Diagnostik und Therapie von  
Gefäßerkrankungen. Die wissenschaftliche 
Leitung der Gefässchirurgie aus Mitgliedern 
der deutschen, österreichischen und schwei-
zerischen Gesellschaften für Gefäßchirurgie 
möchten daher zusammen mit dem Springer- 
Verlag die wissenschaftliche Forschung auf 
diesem Gebiet unterstützen und insbesonde-
re den Nachwuchs durch die Verleihung des 
3. Springer Award Gefäßmedizin fördern. 
Nutzen Sie die Gelegenheit und reichen Sie 
Ihren Beitrag bis zum 15. Mai 2012 ein. Auf 
den Preisträger wartet ein Reisestipendium 
im Wert von 2500 EUR!
Teilnahmebedingungen
F		Der Autor soll einen Übersichtsbeitrag in 
deutscher Sprache auf Grundlage einer 
eigenen experimentellen Arbeit verfas-
sen. Bei der Beurteilung wird besonderer 
Wert auf den edukativen Charakter des 
Artikels sowie die Herausarbeitung der 
klinischen Relevanz gelegt – der Beitrag 
soll eine Brücke von den experimentellen 
Ergebnissen zur klinischen Anwendung 
schlagen.
F		Es können eigene Originaldaten publi-
ziert werden oder auch bereits publizier-
te eigene Originaldaten zusammenge-
fasst und mit einem Ausblick zur klini-
schen Relevanz versehen werden. In letz-
terem Fall ist beim erstpublizierenden 
Verlag vor Manuskripteinreichung eine 
Genehmigung einzuholen. 
F		Die Arbeit wird auf der Jahrestagung der 
DGG in einer speziellen Sitzung vorge-
stellt.
F		Das Teilnehmeralter ist auf 40 Jahre 
beschränkt.
F		Der Beitrag darf eine Länge von max. 
25.000 Zeichen (inkl. Leerzeichen) nicht 
überschreiten. 
Alle eingereichten Beiträge werden durch 
eine Jury aus dem Editorial Board und dem 
Herausgebergremium unter der Leitung der 
Schriftleitung begutachtet.
Preisverleihung im Rahmen der 
28. Jahrestagung der DGG
Die Verleihung des 3. Springer Award Gefäß-
medizin erfolgt im Rahmen der 28. Jahres-
tagung der Deutschen Gesellschaft für  
Gefäßchirurgie und Gefäßmedizin vom  
3.–6. Oktober 2012 in Wiesbaden.
Vier der besten Arbeiten inklusive der Preis-
träger-Arbeit werden im Anschluss an die 
Jahrestagung in Ausgabe 7/2012 der Zeit-
schrift Gefässchirurgie veröffentlicht.
Bitte reichen Sie Ihren Beitrag zusammen mit 
Ihrem Lebenslauf in elektronischer Form bei 
der Verlagsredaktion ein:
Tina.Suhai@springer.com
